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Displasia Septo-Optica Associada A Diabetes Insipidus Em Paciente Escolar
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INTRODUCAO A displasia septo-6ptica ou Sindrome de Morsier € uma condi¢o congénita com
incidéncia de 1/10.000 nascidos vivos. E definida por dois critérios da triade: defeitos de linha
média, hipoplasia de nervo oOptico e insuficiéncia hipotélamo-hipofisaria. OBJETIVOS Relatar o
caso de um paciente com displasia septo-6ptica e descrever as ateracdes apresentadas pelo
paciente, considerando as diferentes deficiéncias hormonais e ateragbes anatdbmicas possiveis.
METODOS As informagfes foram obtidas por meio de um estudo retrospectivo, com base na
anadlise do prontuério e revisdo de literatura. RESULTADOS L.S.S., 10 anos, masculino, natural
do Rio de Janeiro, comparece a consulta em Neurologia Pedidtrica referindo cefaleia fronto-
parietal, prurido ocular e hiperemia ha 3 anos, acompanhada de diminuicdo progressiva da
acuidade visual ha 4 meses. Durante a investigacéo foi realizada ressonéncia nuclear magnética
de cranio que evidenciou agenesia do septo pellcido, nervo Optico direito e esquerdo com trajeto
e calibre reduzidos, haste hipofisaria hipoplasica, quiasma Optico de aspecto hipoplésico,
sugerindo displasia septo-Optica. Avaiado pela Oftaimologia, com amaurose a direita e
fundoscopia apresentando atrofia do nervo Optico bilateral, maior a direita. Durante a internacéo
referiu polidria e polidipsia, foi avaliado pela Endocrinologia pela clinica sugestiva de diabetes
insipidus. Investigado hipopituitarismo e afastada deficiéncia hormona da adenohipofise.
Realizado teste de restricdo hidrica, confirmando o diagnostico de diabetes insipidus central -
aumento de 50 da osmolaridade urinaria apdés administracdo de desmopressina. Iniciado
tratamento com desmopressina 10mcg spray nasal, um puff a noite, com boa resposta clinica.
CONCLUSAO A displasia septo-ptica é diagnosticada pela presenca de dois dos trés critérios
definidos e os achados do paciente foram determinantes para sua investigacdo. A apresentacao
clinica pode variar de deficiéncia de um Unico horménio a panhipopituitarismo. Dentro das
ateracbes hormonais possiveis, mais comumente € vista deficiéncia de horménios da
adenohipofise, sendo a do horménio do crescimento a mais comum, seguida pela deficiéncia do
horménio adrenocorticotréfico e do horménio estimulante da tiredide. A fungdo gonadotrdéfica
geralmente é preservada e diabetes insipidus ocorre mais raramente. Diante disso, € necessario
diagndstico precoce para identificar as alteragcbes que cada paciente apresenta e redlizar o
tratamento adequado, evitando consequéncias graves.
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